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〔員　的〕
Symbrachydaktカie（合短指症）の概念は、いまだ明確にされていない。そのことは、Pol　が
本症をt．合指を伴った片側性指骨減少（中邸骨の低形成）”と定義し、ひとつの独立した手の奇形＿
単位としている一方、Blauthがいわゆる非定型裂手と末梢性横断性形成障害の非定型例を含め
て本症を定義していることからも明らかである。Blauthの見解は一般に否定的で、かりに非定型
例を含めるとしても、最重症度形態がどのような形態のものなのか意見の一致をみていない。そ
こで、本研究はSymbrachydaktylieの概念を確立し、定義を明確にすることを目的としている。
〔対象と方法〕
対象は過去20年間に、滋賀医大整形外科、大阪大学整形外科および大阪厚生年金病院整形外科
を受診した広義のSymbrachydaktカie126例128手である。まず、これらをⅩ線像上の指骨の
変化から、I型（短指型）、∬型（部分欠指型）、Ⅲ型（仝指欠指型）に分類した。I型は＿Polの定
型例に相当し、Ⅲ、Ⅲ型はBlauthの非定型例を含んでいる。これらを個別にⅩ線学的、臨床的
に分析し、相互間の関連性について検討した。
【結果と考察〕
片側例124例の内訳は、1型51例、Ⅱ型38例、Ⅲ型35例で、各型とも左手に、また、男に多い。
Ⅹ線俊上観察される骨格の低形成（無形成を含む）は、I型の定型例においてさえも、Polのい
う中央措列の中節骨のみならず患手のすべての骨格にも認められた。すなわち、患手の骨格の低
形成は、中央指列に、しかも、中節骨に最も強く、末節骨、基節骨、中手骨の順に階段状に弱く
なり、一見正常にみえる辺縁指列の指骨やより中枢側の中手骨にも必ず変化が及び、さらに手根
骨にも低形成傾向が認められた。そのため、患手はすべて倭小手となっていた。
皿、Ⅲ型では、指骨の多くが無形成となり欠指を生じているため、一見I型とは異なった骨格
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変化のようにみえた。しかし、無形成を示す指骨を除く残りの骨格、すなわち、Ⅱ型の基節骨と
中手骨、Ⅲ型の中手骨にはともにI型と同じ低形成様式が観察された。さらに、手根骨にも1型
より高度な低形成（Ⅲ＞Ⅱ＞I型）が認められた。従って、壊小手もまたより高度であった（Ⅲ＞
Ⅱ＞I型）。このように、障害部位より中枢側にも低形成がみられる点で、これらと定型裂手、
模、尺側列形成障害、先天性絞拒輪症群とは明らかに区別が可能である。さらに、これらの低形
成変化は、前述の一定の様式に従って波及しており、ひとつの連続したスペクトラムを形成して
いるとみなされる。これらの結果から、I、Ⅱ、Ⅲ型は同じ範ちゅうに属する奇形と推察される。
しかし、低形成は従来考えられていた手部のみに限局せず、患側上肢の多くに短縮がみられ、
前腕骨により著明であった。また、重症度を増すと、前腕骨にはより重度の異常（但し、無形成
はない）が出現する傾向がみられるにもかかわらず、上鹿骨の変化は軽微であった。この理由と
して、本症の臨界期とした手板形成期に、上腕骨は既に軟骨化しており、障害を受けにくいこと
が考えられる。この仮説に基くと、本症の最重症度形態は、－t手のすべての骨格が無形成（軟骨に
とどまる）で、末梢性横断性形成障害の形態をもち、前腕骨も高度な低形成を示すが、上腕骨の
変化は軽微なもの”と規定できる。
指は、拇骨の低形成の程度により、単に細く、短かいだけのものから痕跡指にいたる形態をもっ
ていた。重症例でも指を全く欠くものはなく、最低2～3個の痕跡指をもっており、そこにはⅩ
線的には無形成であっても、軟骨にとどまる指骨の原基が認められた。これらの点でも、はかの
手の低形成奇形は本症の範ちゅうから除外される。
従来、本症は必ず合指をもつとされていたが、主に軽症例にみられる所見であった。
合併症としては、同側の大胸筋の欠損（Poland症候群）51例、手の筋腱の欠損・形成障害36
例が認められた。後者は本症が骨格の低形成とされていたため、従来看過されていた所見である。
一方、Swansonは大胸筋欠損の有無で、本症を発生学蜘こ分類しているが、手板形成期は大胸
筋の発生時期に一致していることや両者の骨格変化に差がないことから、彼の見解は否定される。
以上のことから、本症は、従来指摘されせいた胎生6～8過頃よりさらに早期のCarnegieの
Stage16（胎生37日）頃に、上腰間葉組織に何らかの原因で広範な欠損（壊死）をきたし、以後
の分化、発達が障害されたため生じた奇形と考えられる。
〔結　論〕
本症を以下のどとく定義した。（1）片側上肢全体の骨・軟部組織の低形成奇形で、（2）骨格変化は、
中央指列に強く、中筋骨≫末節骨＞基筋骨＞申手骨の順に弱くなるが、最重症度形態ではすべて
が無形成となる。さらに、手根骨や前腕骨にも高度な変化が生じるが、上腕骨の変化は軽微であ
る。（3）軽症型には不完全な皮膚性合指が認められる。（4）重症型では、指は指様の痕跡物となるが、
完全に欠損することはない。（5ルばしぼ、大胸筋の欠損を合併する。
学位論文審査の結果の要旨
〔本研究の概要〕
多指、合指、短指、欠指、斜指、屈指ないしは裂手（足）症等、手足に限局するisolated ano－
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maly　は、これらが複合して現われた場合、臨床所見、諸検査、Ⅹ線、手術等から得られた弁別
情報群に、発生学的な解析を加えて疾患分類（病名決定）が行われる。然しこれらの奇形は頻度
も低く、情報量も少なく、代謝・血液・染色体等に異常が証明されない多くの場合、分類は混乱
し易い。1977年の改訂国際分類においてもなお明確に分類されていない。著者らは既に670例
に及ぶこれら奇形を分析しSplit hand（foot）complexなる新しい分類法を提唱した。本研
究は更に進んで、手の奇形群の中から126例の広義のSymbrachydaktylieの一群（Blauthら）
を分析し、これを分類学上の一一単位として独立させ、その概念と定義について詳細な検討を行なっ
た。新知見を要約すると以下の如くである。
〔新知見〕
1）非定型裂手、末梢性横断性形成障害はQ発生的にPolのSymbrachydaktylieと同一群に
属する奇形である。
し～　　2）骨格変化は、中央拇列により高度で、中筋＞末節＞基節＞中手骨の順に強い低（無）形成
で、低形成は手根骨から患側上肢全体にも及ぶが、高度な変化は肘関節部より末梢に認めら
、＼＿ノ
れる。本症は片側性の上肢の低形成と解釈すべきである。また定型例においても、本症が－1中
央指列の中節骨の低形成に基づく奇形で、母指は罷患しない’’とするPolの定義は不適当で
ある。
3）患手には、筋・腱の異常が合併する。
4）合指と骨格変化の程度には関連性はない。
5）重症例では、臨床上欠指を生じるが、必ず持株の痕跡物（生下時には未骨化の軟骨性骨原
基をもち、成長と共に骨化する）を有する。
6）大胸筋欠損例（Poland’s syndrome）と非欠損例の骨格変化に差はない。
7）上肢間葉組織の欠卸こ基づく奇形で、臨界期はCarnegieのstage16（胎生37日）頃と考
えられる。
〔結　論〕
本研究は臨床医学とくに整形外科学に寄与する所が大きく、医学博士の学位論文として高い水
準のものと認める。
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